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Les jumeaux conjoints sont considered comme etant une complication rare et grave des grossesses monozygotes. Le diagnostic antenatal permet 
de definir avec precision les structures communes, de rechercher une anomalie congenitale associee, d'organiser I'accouchement et la prise en 
charge neonatale. Nous presentons un cas rare de jumeaux conjoints dont la fusion se situait au niveau d'une omphalocele commune associee a 
une extrophie cloacale, ambiguite sexuelle et pieds bots. Le diagnostic a ete meconnu pendant la grossesse, ce qui a engendre une dystocie lors 
de I'accouchement. L'issue a ete fatale malgre une tentative de separation et des mesures de reanimation. Ce cas illustre la difficulty liee d'une 
part a la meconnaissance du diagnostic, d'autre part au caractere urgent de la cesarienne et de la separation chirurgicale. 
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Abstract 



Introduction 



La prevalence des jumeaux conjoints est de 1/250.000 nouveaux 
nes. Environ 40 a 60% des cas sont morts nes et 35% survivent 
uniquement le premier jour [1]. Cest une complication rare et grave 
des grossesses monozygotes due au clivage tardif au stade de 
disque embryonnaire [2]. Le diagnostic antenatal permet de definir 
avec precision les structures et les rapports existant entre les deux 
jumeaux, de rechercher une anomalie congenitale associee, 
d'effectuer une surveillance mensuelle de cette grossesse, 
d'informer les parents, et d'organiser I' accouchement dans une 
maternite de niveau III [3]. Le pronostic depend de la nature et 
I'extension des organes communs ainsi que I'association a d'autres 
malformations [4]. Nous presentons un cas rare de jumeaux 
conjoints dont la fusion se situait au niveau d'une omphalocele 
commune, associee a une extrophie cloacale et ambiguite sexuelle. 
Nous insisterons sur I'interet d'un diagnostic antenatal precoce afin 
d'eviter les accidents mecaniques d'un accouchement dystocique et 
de programmer une prise en charge neonatale multidisciplinaire. 



Patient et observation 



Parturiente agee de 28 ans, primigeste primipare, ayant un 
antecedent d'infertilite de trois ans dans un contexte d'hyper 
prolactinemie traitee, chez qui le suivi prenatal avait diagnostique 
une grossesse gemellaire sans suspicion de jumeaux conjoints 
(Figure 1, Figure 2). La patiente est rentree en travail a 38 
semaines d'amenorrhees (SA), elle nous a ete referee pour dystocie 
sur une grossesse gemellaire. A I'examen, on notait un syndrome de 
lutte avec exteriorisation d'un seul cyanose sans progression de la 
descente. Une cesarienne a ete indiquee en urgence, a permis 
I'extraction de deux jumeaux conjoints vivants accoles au niveau 
d'une Omphalocele commune rompue. lis presentaient des pieds 
bots, une ambiguite sexuelle avec un bourgeon genital median type 
masculin, hypospadias posterieur et un scrotum vulviforme sans 
gonades palpables (Figure 3). De plus, il existait une disjonction 
pubienne associee a une extrophie vesicale et un perinee efface 
sans anus (Figure 4). 

devolution a ete marquee par la survenue d'une ischemie intestinale 
quelques heures apres la naissance, on a pose alors I'indication de 
separation chirurgicale urgente. L'exploration chirurgicale a montre 
que ces jumeaux etaient lies uniquement par I'intestin grele avec a 
la partie moyenne un diverticule de Meckel. Le premier presentait 
un bout de colon atretique et un cul de sac rectal derriere la vessie 
s'abouchant sur le tractus urogenital. Tandis que le deuxieme, 
presentait la meme disposition intestinale et urogenital mais sans 
colon individualisable. lis ont benefice d'une resection grelique 
segmentaire avec ileostomies et fermeture des plaques vesicales 
apres rapprochement des hemi pubis (Figure 5). Ceci a ete 
suffisant pour separer les deux bebes (Figure 6), mais Tissue a ete 
fatale marquee par le deces d'un jumeau le ler jour, et de I'autre au 
3eme jour. 



Discussion 



La rarete des jumeaux conjoints est due a la rarete de la grossesse 
gemellaire, du monozygotisme, et de la division embryonnaire apres 
le Heme jour post fecondation ou de la fusion partielle des deux 
lignes primitives ce qui conduit aux monstres doubles [5]. Les 
jumeaux conjoints sont genetiquement identiques et ont le meme 
sexe [1]. En effet, le sexe feminin est dominant dans 70 a 75% des 
cas, contrairement a notre cas ou les jumeaux presentaient une 
ambiguite sexuelle [2]. En fonction du site d 'union, de son 



importance, des organes communs et de la symetrie, une 
classification semiologique a ete etablie : dans 75 % des cas, la 
fusion interesse le thorax et/ou I'abdomen jusqu'a I'ombilic [6]. Le 
sous groupe des « jumeaux omphalopages minimement conjoints » 
presente une union de la paroi abdominale sous-ombilicale sans 
union du perinee ni du bassin osseux : il se caracterise par I'union 
des cavites peritoneales a travers un defaut de la paroi abdominale 
anteo-inferieure, de I'intestin grele distal, de I'ouraque et 
I'association aux malformations ano-rectales (tableau I)' 14 cas ont 
ete rapportes dans la litterature, ces observations suggerent que le 
mecanisme pourrait etre du a une simple anomalie d'insertion du 
canal allantoide entrainant un defaut de fermeture de la ligne 
mediane et alterant ainsi le developpement normal du cloaque par 
traction vers le haut de la membrane cloacale [7]. Notre cas 
rapporte est rare puisqu'en plus de I'omphalocele et I'extrophie 
cloacale, ces jumeaux presentaient une ambiguite sexuelle. 
Le diagnostic de jumeaux conjoints est possible avant la 12^ me 
semaine d'amenorrhee grace a I'echographie [5] qui montre la 
presence d'une seule vesicule vitelline extra-amniotique avec un 
embryon unique d'aspect bifide [8]. Une surveillance est necessaire 
pour confirmer le diagnostic notamment devant I'indistinction des 
corps ftaux, I'absence de membrane separatrice, la presence de 
plus de trois vaisseaux dans le cordon ombilical, la presence de 
tetes demeurant au meme niveau et dans le meme plan corporel, 
avec proximite inhabituelle des membres et incapacity de modifier 
les positions f tales dans le temps [9]. De plus, elle permettra de 
rechercher une anomalie congenitale associee [3]. Enfin, les 
anomalies de « cohabitation» des 2 jumeaux comme les 
deformations des pieds ou les asymetries cranio-faciales peuvent 
etre notees, souvent ces jumeaux partagent la meme anomalie 
[10]. Toutefois, les jumeaux omphalopages minimement conjoints 
peuvent avoir une liaison souple qui leur permet de se deplacer de 
fagon relativement autonome entrainant des difficultes 
diagnostiques a I'echographie prenatale [7], ceci concorde avec 
notre observation ou le diagnostic n'a pas ete fait en prenatal 
malgre la realisation de plusieurs echographies obstetricales. 
Une fois le diagnostic pose, la prise en charge obstetricale depend 
de la decision conservatrice ou non. En cas de decision non 
conservatrice, est pratiquee une interruption de grossesse par voie 
basse avant 24SA, et par cesarienne au-dela de 24 SA [2]. Lorsque 
le diagnostic est meconnu, I'accouchement ou la tentative 
d'accouchement par voie basse peut engendrer de graves lesions 
maternelles [5]. 

Une separation programmed est recommandee, elle permet une 
evaluation detaillee de I'anatomie, diminue le risque relatif a 
I'anesthesie et permet de planifier des strategies chirurgicales. 
Cependant, la separation urgente peut etre indiquee en cas de: 
mort-ne, rupture de I'omphalocele ou du laparoschisis, traumatisme 
des structures communes, occlusion intestinale, uropathie 
obstructive, insuffisance cardiaque congestive, gene respiratoire et 
mise en jeu du pronostic vital d'un jumeaux par rapport a I'autre. 
De plus, ces jumeaux qui presentent des anomalies anorectales 
necessitent souvent une derivation digestive dans les premiers jours 
de vie, d'ou la necessite d'une separation precoce avec ileostomie 
ou colostomie (tableau II) [7]. Dans notre observation, la difficulte 
etait due a la meconnaissance du diagnostic au cours de la 
grossesse, au caractere urgent de la cesarienne et de la separation 
chirurgicale. 

Le pronostic depend de la nature et de I'extension des organes 
communs de meme que I'association a d'autres malformations [4]. 
En effet, la majorite des jumeaux conjoints meurent in utero ou 
immediatement apres la naissance [2]. De plus, le taux de mortalite 
atteint 70% en cas de separation chirurgicale urgente [4]. Le 
pronostic de notre cas etait pejoratif du fait du contexte malformatif 
auquel se rajoute I'urgence de la separation chirurgicale. 
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Conclusion 



^amelioration de la prise en charge des jumeaux conjoints ne peut 
se faire qu'en cas de diagnostic prenatal precoce qui permet de 
preciser les structures anatomiques communes, de rechercher une 
anomalie congenitale associee, d'organiser 1'accouchement dans une 
structure adaptee et de programmer une prise en charge neonatale 
multidisciplinaire. 
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Tableaux et figures 



Figure 1: Echographie obstetricale des jumeaux conjoints a 13 
semaines d'amenorheesFigure 2: Echographie obstetricale des 
jumeaux conjoints a 13 semaines d'amenorhees Figure 3: jumeaux 
conjoints avec omphalocele commune rompue, ambiguite sexuelle 
et pieds bots Figure 4: jumeaux conjoints avec extrophie cloacale 
:omphalocele, extrophie vesicale et imperforation anale Figure 5: 
intervention de separation des jumeaux avec resection grelique en 
urgence du fait de I'ischemie intestinale et ileostomies Figure 6: 
jumeaux apres la separation chirurgicale 
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Figure 1: Echographie obstetricale des jumeaux 
conjoints a 13 semaines d'amenorhees 
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Figure 2: Echographie obstetricale des jumeaux 
conjoints a 13 semaines d'amenorhees 
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Figure 4: jumeaux conjoints avec extrophie cloacale :omphalocele, extrophie 
vesicale et imperforation anale 




Figure 5: intervention de separation des jumeaux avec resection grelique en 
urgence du fait de I'ischemie intestinale et ileostomies 
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Figure 6: jumeaux apres la separation chirurgicale 
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